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YAKINMASI

* 15 yas 4 aylik erkek hasta

» Cabuk yorulma, morarma, eforla ortaya ¢ikan
comelme ihtiyaci




OYKUSU

 Down sendrom tanili , kolostomili,daha once kalbinde
delik 7 oldugu bilinen ancak takipsiz olan hasta son
zamanlar cabuk yorulma, morarma sikayeti olunca dis
merkeze basvuruyor. lleri tetkik ve tedavi amaciyla
tarafimiza cocuk kardiolojiye yonlendiriliyor.




* Prenatal :takipli, IUGG(intrauterin gelisme geriligi),oligohidroamnioz
« Natal:7 aylikken , C/S ile 1750 gr

* Postnatal: IUGG,solunum sikintisi nedeniyle 60 gin YDYBU de kalmis.
YDYBU takiplerinde kolostomi agilmis.6 aylikken morarma sikayeti olunca
ekokardiografisi yapilmis,kalbinde delik var denilmis.Dideral
baslanmis.Morarma sikayeti gecince ilaci birakmiglar.

* Beslenme : 1 ay anne sutu+mama almis.1 aydan sonra anne sutu
almamis.6.ayinda ek gida almaya baslamis

« Asilar Saglik Bakanligi asi takvimine uygun yapilmis.
« Allerji :Bilinen allerjisi yok




SOYGEGMIS

* Anne: 43 yas,ev hanimi, sag, saglikli.
« Baba: 50 yas,isci,kalp krizi ve by pass oykusu var.

* Anne ve baba arasinda akrabalik yok.

* 1.Cocuk : Hastamiz.
» 2.cocuk: 14 yas, erkek; sag, saglikli.

 Ailede hastalik: amca ve halalarinda hipertansiyon ve
koroner kalp hastalik oykusu




FIZIK MUAYENE

* AQirhk:40 kg (<3p -3.03 sds)

* Boy: 150 cm (<3p -2.84 sds)

* Boya gore agirlik %94

* Ates: 36.2 °C

* Solunum sayisi: 24/dk (99 P)
 Kalp tepe atimi: 84/dk (50-75 P)

« Kan basinci: 100/60 mmHg (50 P)
« SPO2: % 78 (oda havasinda)



FIZIK MUAYENE

* Genel durum: Orta-iyi
e Cilt: Turgor ve tonusu dogal. Odem, ikter yok.Santral siyanoz var.
» Bas-boyun: Mikrosefalik.Sac cizgisi dusuk. Boyunda kitle yok. Basik burun mevcut.

» GoOz: Cekik,epikantal kivrim mevcut. Bilateral IR ++/++ | pupiller izokorik, konjuktiva ve
skleralar dogal.

» Kardiyovaskuler sistem : S1-S2 dogal, S3 yok.Nabizlar bilateral palpabl. Sternum solu
boyunca 3/6 siddetinde sistolik ejeksiyon ufurumiu mevcut.

« Solunum sistemi: Her iki hemitoraks solunuma esit katiliyor. Ral ve ronkus yok.lleri
derece pektus karinatumu mevcut.

» Gastrointestinal sistem: Batin rahat. HSM yok. Barsak sesleri normoaktif. Sol alt
kadranda kolostomisi mevcut.Kolostomi etrafi temiz.Kizariklik,akinti yok.

« Genitodriner sistem: Haricen erkek. Anomali yok
« Noromuskuler sistem: Mental retarde. Biling acik. Hafif hipotonik
* Ektremite: comak parmak mevcut.



- WBC (Lokosit) - 7720 /uL (3460- 10040)

NEU (Notrofil Sayist) - 3590 /uL (1470 - 7340)

LYM (Lenfosit Sayist) - 3280 /uL (1050 - 3170)

HGB (Hemoglobin) — 20 g/dL (12,1 - 16,6)

HCT (Hematokrit) — 60 % (36,9 - 52,9)

PLT (Trombosit) — 245 000/uL (172 000- 380 000)

KOAGULOMETRE

5 INR-2.12 (0,8-1,25)
5 APTT -36.1s (17,9-31,2)
0 PTT -22,6 s (10-14)



BIYOKIMYA

* Aclik Kan Sekeri (AKS) - 75 mg/dL (74-
106)

 Urea —29.4 mg/dL (16,6 - 48,5)
» Kreatinin — 0,66 mg/dL (0,5-1)

« AST (SGOT) — 33,6 U/L (<40)

« ALT (SGPT) - 22,1 U/L (<40)

« LDH - 292 U/L(135-225)
 Protein, Total - 76,8 g/L(66-87)

- Albumin - 40,7 g/L(39-49)

Sodyum (Na) - 136 mmol/L(135-145)
Potasyum (K) - 4,96 mmol/L(3,5-5,5)
Klor (CI) - 103 mmol/L(98-107)
Kalsiyum - 9,45 mg/dL(8,5-10,5)
Magnezyum (Mg) — 1,66 mg/dL(1,6-2,6)
Fosfor (P) — 3,59 mg/dL(2,5-4,5)

Urik asit - 5,4 mg/dL(3,4-7)



Semptomlar:
Semptomlar:
Gecgmis:

Vent. Hiz: 75 bpm

PR ara 140 ms

QRS suresi a0 ms

QT/QTc(E) ara 360/ 388 ms

P/QRS/T ekseni 72/ 123/ 23 *

RVS/SV1 byk 0.90/ 0.05 mV Onay| anessyy:; Repor
RV5+SV1 byk 0.95 oV Inceleyen:

10 mm/mV 25 mm/sn Filtre: HSO0 d 25 Hz 10 mm/mV
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TELEKARDIOGRAFI




PATOLOJIK BULGULAR

Cabuk yorulma,morarma,eforla ortaya ¢cikan comelme

» IUGG(intrauterin gelisme geriligi),oligohidroamnioz

» Daha once bilinen kalbinde delik ? oykusu

» 6 aylikken morarma oykusu sonrasi dideral kullanmis

« Kolostomi, down sendromu,pektus karinatus

« 60 gun ydybu yatis oykusu

« Babasinda , amca ve halasinda koroner kalp hastaliklari oykusu
 Polisitemi( hgb 20 g/dl, htc %60 )

« Koagulopati (inr —2.12)

« Siyanoz (spo2 %78)

« Telekardiogrfisi apeks yukari donuk- icbukey ana pulmoner arter segmenti
« EKG QRS sag aks kaymasi, v1 de rSR dalgasi
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M-Mode ile dlgulen sag kalp bosluklar normalden genis, kalp kontraksiyonlari normal sinirlar icinde. EF'
62.

Kardiyak apeks sola dogru. Vena kava inferiyor kolumna vertebralisin saginda, inen aort kolumn
vertebralisin solunda (atriyal situs solitus).

Atriyumlarin ventriktllerle ve ventrikillerin buyuk damarlarla olan iligkisi normaldeki gibi (atriyc
ventrikller ve ventrikllo-arteriyel konkordans).

Sistemik ve pulmoner venlerde donls anomalisi saptanmadi.

Inter atriyal septumda defekt saptanmadi.

Mitral kapak normal, yetersizlik saptanmadi.

Trikuspit kapak normal, renkli Doppler ile fizyolojik sinirlarda yetersizlik saptand..

Inter ventrikiler septumda malalighment gésteren subaortik genis defekt saptandi.

Aort %50 dekstropoze.

Kisa eksen kesitlerinde aort kapag! 3 yaprakl olarak goralda. Renkli Doppler ile aort akimi normal, haf
yetersizlik saptandi.

Pulmoner arter ¢ikisi izienmedi. Ince pulmoner arter dallari izlendi.

Suprasternal incelemede aort arkusu solda. Aort koarktasyonu ve patent duktus arteriyozus saptanmadi.
Perikardiyal effizyon tespit edilmedi.

1-Fallot tetralojisi
2-Aort yetmezligi (hafif)
3-Pulmoner yatak hipolplazik(MCGOON indeksi ~1)



KLINIK IZLEM

Hasta ileri tetkik ve tedavi amaciyla ¢ocuk kardioloji servisine interne edildi.

Hemoglobin degeri 20 g/dL olan hastaya flebotomi yapildi. INR 2,12 sn olmasi sebebiyle
10 mg K vitamini yapildi. Kontrol bakildi hemoglobin 20 g/dL, INR-1,99 sn sonuclandi.
Anjio yapilmasi planlanan hasta Cocuk hematolojiye konsulte edildi.

— Kanama bozuklugu agisindan tetkik yapilmasi onerildi.(PFA-100,vWF,F8)

— INR yUksekligi olan hastaya TDP(taze donmus plazma) uygulanmasi 6nerildi.Kontol INR
bakilimasi onerildi.

— Polisitemi agisindan Flebotomi tedavisinin devami onerildi. Hemoglobin degeri <18 g/dL olursa
anjiografi ¢ekilebilecegi soylendi.
Flebotomi ve 10 TDP sonrasi alinan kontrol kanlarinda Hemoglobin 17 g/dL, INR 1,07
sonuclandi

Anjiografisi planlanan hastanin pre-op hazirhgi yapildi ve yatisinin 2. guntinde Anjiografisi
cekildi.



ANJIYOGRAFI

TANILAR:

1- Fallot Tetralojisi

2-Hipoplazik konfluen pulmoner arterler
3- APKA (Aortapulmoner kollateral arter )




KOAGULOMETRE

PTZ 22.6 (10-14) 21.5 14.6 12.4 13.5
PTZ(INR) 2.12 (0,8-1,25) 1.99 .32 .11 |.21
PTZ 30.7 (70-140) 32.2 6l 83 -
(Aktivasyon)

APTT 36.1 (17,9-31,2) - 28.3 27.5 -
Fibrinojen - - 261.2 (170-420) - -
D-dimer - - 0.22 (<0,55) - -

Von Willebrand faktor % 157,7 ( 50-160)
Faktor 8 %269.2 (70-150)

Kollajen ADP Agregasyonu 207 s ( 65-125)
Kollajen Epinefrin Agregasyonu 139 S (85- 157)




KLINIK IZLEM

« Kanama bozuklugu acisindan ¢cocuk hematolojiye konsulte edildi.Faktor
8,vVWF,PFA-100 sonugclari yasina gore normal aralikta sonuglanmasi
sebebiyle siyanotik konjenital kalp hastaliga bagli koagulopati
dusunuldu.

» Kardiovaskuler cerrahiye konsulte edildi. Ameliyat hazirlikari baglandi.
Konsey planlandi.

* Fizik muayenesinde pektus ekskavatumu olan hasta gogus cerrahisine
konsulte edildi. Kontrastl Toraks BT sonuclari ile ameliyat sonrasi
polklinik kontrolu onerildi.




FALLOT TETRALOJI-GIRIS

 Fallot tetralojisi, konjenital kalp anomalilerinden olusan bir kardiyovaskuler
hastaliktir

« Siyanoza yol acan konjenital kalp hastaliklarindan en sik gorulenidir.
* Tum konjenital kalp hastaliklarin %5 ila %10'unda gorulur.

TETRALOGY

OF FALLOT BOOT SHAPED HEART

"OVERRIDING AORTA":
DISPLACEMENT OF THE AORTA
OVER THE VENTRICULAR

SEPTAL DEFECT

PULMONARY
STENOSIS

RIGHT VENTRICULAR
HYPERTROPHY

SEPTAL DEFECT

WWW.MEDCOMIC.COM © 2013 JORGE MUNIZ



FALLOT TETRALOJI-PATOFIZYOLOJ

N
1. Genis bir ventrikuler septal defekt(VSD) o;(:lr:;alr:(z:(i
2. Sag ventrikuler cikis yolu (RVOT) darhigi " etmen y

— Infundibular stenoz %45

— Pulmoner kapak stenoz %10

— Infundibular stenoz + Pulmoner kapak stenoz %30
— Pulmoner kapak atrezisi %15

3. Sag ventrikul hipertrofisi(RVH)

4. Aorta kapagi interventrikiiler septal defektin hemen lizerinde ve
saga kaymis konumda (dekstrapozisyon)

— Sag aortik ark (%25)+ vaskuler ring
« Komplet AV kanal defekti %2 (Down sendromlu hastalarda gorulur)




FALLOT TETRALOJI-PATOFIZYOLO

{ Sag ventrikul cikis yolu darligi

Sag ventrikul basing artar
" VSD ile deoksijenize kan sol
ventrikule gecer

_
Sol ventrikuldeki
deoksijenize kan genel dolagsima katilir

Blue skin

{ / N v
j v ( //?IJ
ot




FALLOT TETRALOJI-PATOFIZYOLOJ

Tetralogy of Fallot

Four abnormalities that results
in insufficiently oxygenated
blood pumped to the body

Parietal band
(hypertrophied)

\ Septal band
") AN

1 N . 'th \) (hypertrophied)
. Narrowing ol the A\
pulmonary valve

—
3 ‘ 3. Displacment of aorta
~1 over ventricular

: septal defect
U N

Lérge VSD Papillary muscle
{\ ) ‘. of conus
4. Ventricular S.epta| FIGURE 14-17 Pathologic anatomy of tetralogy of
: defect- opening Fallot viewed with the right ventricular (RV) free wall
between the left removed. A large ventricular septal defect (VSD) is

. . present underneath the aortic valve. Hypertrophied pari-
and nght ventricles etal and septal bands produce infundibular stenosis
(marked x). A stenotic and hypoplastic main pulmonary
artery (PA) is shown. The RV muscle is hypertrophied.
TV, tricuspid valve. (Hirsch JC, Bove EL. Tetralogy of Fallot. In
Mavroudis C. Pediatric Cardiac Surgery, 3rd ed. Philadelphia, Mosby,
2003. Reproduced with permission).

2. Thickening of wall
of right ventricle




FALLOT TETRALOJI-SEMPTOM

« Dogumda ufurum
« Hastalarin cogunda dogumda veya kisa bir sure sonra siyanoz belirtileri gorulur.
— Eforla nefes darhigi

— Comelme veya hipoksik nobetler

— Hafif siyanotik bebekler (infundibuler stenoz kotulestikge ve polisitemi gelistikce daha siyanotik hale
gelir)
» Ara sira asiyanotik TOF'lu bebekler asemptomatik olabilir veya buyuk bir soldan saga
ventrikuler santa bagl konjestif kalp yetmezligi belirtileri gosterebilir.

* Buyume gerlllgl Children with Tetralogy of Fallet exhibit bluish
c c - skin during episodes of crying or feeding.

» Beyin apsesi ve serebrovaskuler olaylar

» Subakut bakteriyel endokardit

» Aort yetersizligi

« Koagulopati (ge¢c komplikasyon)

FTADAM,



SIYANOZ-HATIRLATMA

‘ Ekstremiteler soguk sicak KARDIYAK PULMONER

Mukozalar pembe mor 1 PCO2 normal veya azalmis COz2 retasyonu var

1 %100 O2ile siyanoz agilmaz 1 %100 Oz ile siyanoz azalir
. 1 Aglama ile siyanoz artar 1 Aglama ile siyanoz azalir

KOPI"CF‘ dOIUS ZGYlf normal 1 Takipne, yavas ve derin solunum 1 Retraksiyonlar, inleme, apne,takipne
1 Ufiiriim duyulabilir 1 Ufiiriim duyulmaz

P()2 normal d(js(jk 1 EKG siklikla anormaldir 1 EKG: normaldir
1 TELE: Genellikle normal degildir. l§ ® Akciger grafisi: Normal degildir.

iyi




FALLOT TETRALOJI-FIZIK MUAYENE

« Parmaklarda comaklasma ( f co

FIGURE 14-18 Cardiac findings in cyanotic tetralogy
oc . . . of Fallot. A long ejection systolic murmur at the upper
¢ SOI USt ve Orta SOI kenarlarda S|St0||k tr” and mid left sternal border and a loud, single S2 are
characteristic auscultatory findings of TOF. EC, ejection
click.

« Sol sternal kenar boyunca sag ventirkul vurusu

« Aorttan kaynaklanan bir ejeksiyon klik sesi

« S2 genellikle tektir ( pulmoner komponent duyulamayacak kadar yumusak)

« Sternal orta ve Ust sol kenarlarda uzun, yiksek sesli (3-6/6 derece ) ejeksiyon tipi sistolik
ufirim

* RVOT darhgi ne kadar giddetli olursa sistolik Gfurum de o kadar kisa ve yumusak olur

 Asiyanotik formda, VSD ve infundibular stenozdan kaynaklanan uzun sistolik ufrum tum
sol sternal kenar boyunca




Asyanotik formda QRS ekseni normal
Sag ventrikul hipertrofisi

gorulebilir.

Normal Sinds Ritmi

25mmysn 10mm/mV

FALLOT TETRALOJI-EKG

Siyanotik formda sag eksen sapmasi (+120 ila
+150 derece)

Bilateral ventrikul hipertrofisi asiyanotik formda

Normal

W

Use leads V1, V2, V5 and V6 to spot ventricular hypertrophy.
These leads show characteristic QRS changes in hypertrophy.

V1/V2

V5/V6

RN

Left ventricular hypertrophy

A
Va, f /s

Wl

r

Typically convex ST segment, with or
without the septal g-wave.

|1,

Less typical is this straight ST segment,
with or without septal g-wave.

Right ventricular hypertrophy

po?

L

RS complex R complex

L

SR’ pattern, R complex
similar to

right bundle

branch block

JVA




FALLOT TETRALOJI- 'I'ElEIIAIlYIIGIIAI:I

Kalp buyuklugu normal
Pulmoner damarlarda azalma
3. Pulmoner atrezi varsa "siyah"
akciger

4. Apeks yukari donuk- icbukey
ana pulmoner arter segmenti

("tahta pabucg" - coeur en
sabot)

5. Sag atrial genisleme (%25) ve

sag aortik ark (%25)

2

FIGURE 14-19 Posteroanterior view of chest
roentgenogram in tetralogy of Fallot. The heart size is
normal, and pulmonary vascular markings are
decreased. A hypoplastic main pulmonary artery seg-
ment contributes to the formation of the “boot-shaped”
heart.



FALLOT TETRALOJI-EKOKARDIYOGRAFI

Tanls"“ koyar Smallr::g:;:f tlyranch Larger‘::?);na‘/a tI)ranch
Siddetini belirler nona.b,, Lo| e et

LAD from RCA
Diagnostic
N\ projection RCA LAD RCA LAD
\ Ant
/ R L

1.8%

Post

Single RCA

Parasternal uzun eksen gorinumde genig, perimembranoz
infundibller VSD ve aortanin Uzerini kaplayan kisim

Anormal koroner arter dagilimi
ekokardiyografik ¢alismalarla dogru
bir sekilde goruntulenebilir. Asil
amacimiz, koroner arterin RVOT'yi
gecen herhangi bir dalinin
dislamaktir.




FALLOT TETRALOJI-HIPOKSIK SPELL
[NOBET)

» Norolojik ciddi komplikasyonlara yol agar
« Bebeklerde en sik 2 - 4 ay arasinda
» Genellikle sabahlari aglama, beslenme veya digkilama sonrasinda ortaya cikar

**Hiperpne paroksizmi (hizli ve derin nefes alma)

s Sinirlilik

“*Uzun sureli aglama

“*Artan siyanoz

“*Kalp ufurumunun yogunlugunun azalmasi

“*Gevseklik ,kasilma, serebrovaskuler olay ve hatta olum




FALLOT TETRALOJI-HIPOKSIK
SPELLINOBET) TEDAVI

4.0Oksijen 5.Morfin 6.Sodyum
2. Fetal tedavisi silfat :0,1- bikarbonat
1.Sakin ve pozisyon ( diz- il 0,2mg/kg (NaHCO3) 1
: : 3. Moniterize Ut ’ meq/kg IV
endisesiz Py S « Arteriyel oksi SC/IM T
poziyon,comelm edilir Arteriyel oksijen ( sonra
ortam e)- &n yikin saturasyonu + solunum merkezini tekrar verilebilir.
attririmasi \I;:pltlanabilir etkisi gia;,sekrl‘l)ire\;?oqadan . acg;lkr:euzmiiysmm
t?slfjrlggr(]\é%?l? ){(Iﬁgf) uyariimasini azaltir
Knee Chest Position for a Tet Soell
> ) « Stenotik sistolik el |
. ' - Tedaviye  ejeksiyon Ufiirim yanit ;-getam'” I|-3| (;“851 kglz\;
. . .Propranolol 0.01-0.
> Al yanit varsa  siddeti artar yoksa  efkg IV

* Siyanozu geriler




FALLOT TETRALOJI-TEDAVI

1.Aileye hipoksik nobeti anlatmali ve egitmel
2. Oral propranolol 0,5-1,5 mg / kg 6 saatte bir

¢ Duzeltici cerrahi icin en uygun zamani beklerken hipoksik nobetleri
onlemek igin

3. RVOT ve pulmoner kapagin balonla dilatasyonu

**Her ne kadar yaygin olarak uygulanmasa da, onarimi birkac ay
geciktirmeye yarar

4. Demir eksikligi durumlari tespit edilip tedavi edilmelidir.

**Demir eksikligi olan gocuklar serebrovaskuler komplikasyonlara daha
duyarli

5. Cerrahi




Gore-Tex

Taussig

Waterston/
Blalock- O 20

Tetralogy of Fallot

*TOF » [BT shunt ()] - » VSD closure
+ Transannular patch

(with favorable
(as early as 3-4 mo;

RVOT anatomy) and by 1-2y1)
FIGURE 14-22 Palliative procedures that can be per- + VSD closure
formed in patients with cyanotic cardiac defect with
decreased pulmonary blood flow. The Gore-Tex interpo- . TOF » + RV' PA conduit (> 1 yr)
sition shunt (or modified Blalock-Taussig shunt) is the
most popular systemic—to—pulmonary artery (PA) shunt H or
procedure. AO, aorta; LV, left ventricle; RA, right atrium; (Wlth COfOnafy
RV, right ventricle. artery anomalies) —» VSD closure

+ Widening of RVOT

+ Small RV-PA conduit

("double outlet” repair)
(>1yr)

Infund.
A\/ stenosis

FIGURE 14-24 Surgery approaches for tetralogy of
Fallot (TOF). BT, Blalock-Taussig; RVOT, right ventricu-

FIGURE 14-23 Total correction of tetralogy of Fallot lar outflow tract; RV-PA, right ventricle—to—pulmonary
(TOF). A, Anatomy of TOF showing a large ventricular artery; VSD, Ventricular Septal defeCt.

septal defect (VSD) and infundibular stenosis seen
through a right ventriculotomy. Note that the size of the
ventriculotomy has been expanded to show the VSD. B,
Patch closure of the VSD and resection of the
infundibular stenosis. C, Placement of a fabric patch on
the outflow tract of the right ventricle (RV). AO, aorta;
PA, pulmonary artery; RA, right atrium.




EVE GOTURULECEK MESAJ

* Fallot tetralojisi en sik gorulen siyanotik kalp hastaligidir

* Hipoksik spell ile gocuk acile gelebilir. O yuzden tum
doktorlarin hipoksik spell yonetimini iyi bilmesi gerekir.

* Fallot tetralojisi pulmoner yatak uygunsa ve koroner arter
anomalisi yoksa tam duzeltme yapilabilir.

 Siyanotik kalp hastaligl olan hastalarda polisitemi, demir
eksikligi,kanama diyatezleri gorulebilir.Bu hastalarda
hematolojik degerlendirmeleri dikkatli yapmak gerekir.



KAYNAKCA

« Park, Myung K., and Salamat, Mehrdad. Park's Pediatric Cardiology
for Practitioners. Amerika Birlesik Devletleri, Elsevier, 2020.

* https://www.osmosis.org/learn/tetralogy-of-
fallot?utm_term=&utm_campaign=20397112053&utm_content=&ut
m_source=google&utm_medium=cpc&campaignid=20397112053&
adgroupid=&adid=&gad_source=1&gclid=Cj0KCQIA|JMKgBhCgARIs
APDgWIxgWPkKR-KmPy9QUGN1CdM1wRz4g6uf85iTeikF-
ALJDsUkViwsGf7PMaAmOYEALw_ wcB




TETRALOGY of FALLOT

CONGENITAL HEART CONDITION where
PATIENTS have 4 HEART ABNORMALITIES:

1. STENOSIS of RIGHT VENTRICULAR OUTFLOW
2. RIGHT VENTRICLE HYPERTROPHY

3. LARGE VENTRICULAR SEPTAL DEFECT

Y. AORTA OVERRIDES SEPTAL DEFECT

SYMPTOMS: TREATMENT:
* CYANOSIS * SURGERY to REPAIR
* CLUBBING of FINGERS & TOES ~ RIGHT OUTFLOW TRACT
* FEEDING DIFFICULTY ~ VENTRICULAR SEPTAL

* FAILURE 4o GAIN WEIGHT DEFECT




